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Souhrn

Amyloidéza je systémové onemocnéni spocivajici v ukladani bilkovinné substance — amyloidu ve tké-
nich. Ukladanim mlze byt postizeno i srdce. Klinicky obraz takového postizeni potom mlze v €as-
nych stadiich onemocnéni pfipominat hypertrofickou kardiomyopatii. Tento nélez je dokumentovan ka-
zuistikou. Vzhledem k zasadné odlisné prognéze obou onemocnéni je dilezité znat rozdily mezi nimi.
V ¢lanku jsou dale struéné shrnuty patofyziologie, diagnostika a také Iécba amyloidézy se zamérenim
na srdecni postizen.
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Abstract

There's no hypertrophy like hypertrophy, or don't forget amyloidosis. Amyloidosis is a systemic
disease consisting of the depositing of proteinous substance (amyloid) in body tissues. These deposits
can cause cardiac problems. A clinical picture of such an impairment can be, in the early stages of the
disease, reminiscent of hypertrophic cardiomyopathy. These findings are documented in case history.
Due to their fundamentally different prognosis it is important to know the difference between the two
diseases. The article further includes a brief summary of the pathophysiology, diagnosis and treatment
of amyloidosis, with a focus on cardiac impairment.
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Uvod

Amyloidéza je systémové onemocnéni, pfi
kterém dochézi k patologickému ukladani pro-
teinové substance nazyvané ,amyloid* v tkanich
riznych organd. Jednim z téchto organd mize
byt také srdce. Morfologicky a klinicky obraz sr-
decniho postizeni je variabilni. V typickém pfi-
padé mize zpocatku pfipominat hypertro-
fickou kardiomyopatii (HCM) a pozdéji se vyvijet
do obrazu restriktivni kardiomyopatie (RCM).
Casna diagnéza je velmi dlezita, protoze na
rozdil od typické HCM se jedné o onemocnéni
s velmi Spatnou progndzou srovnatelnou s na-
dorovym onemocnénim [1]. Dllezitost odlieni
amyloidézy od HCM vzhledem k odlisnému kli-
nickému pribéhu je demonstrovana kazuistikou.

Kazuistika
66lety nemocny byl odeslan k vySetfeni na
nasi ambulanci pro HCM. Pacient byl asi

Ctyfi roky sledovan u ambulantniho kardio-
loga pro bikuspidalni aortalni chloperi s nevy-
znamnou regurgitaci, lehkou hypertrofii levé

komory srdecni (13-=14 mm) a hrani¢ni di-
lataci ascendentni aorty (48 mm). Jinak byl
bez vyznamného pfidruzeného onemocnéni.
V dubnu 2011 byl hospitalizovan pro obou-
stranné srdecni selhani na internim oddélenti
ve spadové nemocnici. Pro suspektni zmény
pfi elektrokardiografickém vySetfeni (EKG)
byla provedena koronarografie, ktera vylou-
Cila zaZeni srdecnich tepen. Echokardiogra-
ficky byla zjisténa hypertrofie srdecnich stén.
Byla zahéjena Iécba diuretiky a pacient byl po
zlepSeni klinického stavu propustén a ambu-
lantné objednan jako suspektni HCM na nase
pracoviste.

Pri vySetfeni na nasi ambulanci v kvétnu
2011 byl pacient stale limitovan vyraznou
dusnosti IIl.-IV. stupné funkéni klasifikace.
Pfi fyzikalnim vySetfeni byly pozorovany
znamky pravostranného (otoky DK do polo-
viny lytek, zvySena naplf krénich Zil a hepato-
megalie) i levostranného (bilateralné bazalné
chriipky) srdecniho selhani. Kromé téchto

Obr. 1. Typicky nalez ,nizké voltaze“ a Q kmiti na EKG u pacienta s AL amyloid6zou.
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Obr. 2. Zesilené stény myokardu levé i pravé komory u AL amyloidézy spolecné
s perikardialnim vypotkem v parasternalni projekci na dlouhou osu levé komory.

znamek nebyla pozorovana jind vyznamna pa-
tologie, krevni tlak byl 110/80 mmHg. Pa-
cient byl 1é€en diuretiky (furosemid, veros-
piron), betablokatorem a warfarinem.

Na klidovém 12svodovém EKG byl pfi-
tomen sinusovy rytmus s frekvenci komor
85/min, normalni prevodni intervaly, patolo-
gicky kmit QS ve svodech lll, aVF a V1-V4.
Predevsim vSak byla pfitomna nizka ,voltaz*
v konéetinovych svodech (obr. 1).

Echokardiograficky byla potvrzena kon-
centrickd hypertrofie levé komory (20 az
22 mm), kterda rovnomérné postihovala
viechny stény levé komory (obr. 2). Systo-

i A

licka funkce byla lehce snizena (ejekéni
frakce byla 45 %) a byla pfitomna tézka po-
rucha diastolické funkce (restriktivni typ pri-
toku na mitralni chlopni — obr. 3) spole¢né
s echokardiografickymi znamkami zvySeného
plniciho tlaku levé komory. Prava komora byla
také hypertroficka s tloustkou jeji volné stény
kolem 8 mm. Byl pfitomen hemodynamicky
nevyznamny perikardialni vypotek.

Na zékladé EKG a echokardiografic-
kého vysetfeni bylo vysloveno podezfeni
na srde¢ni amyloidézu a pacient byl ode-
slan k hospitalizaci. Byl proveden labora-
torni odbér ke stanoveni hladiny volnych
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Obr. 3. Restriktivni prutok na mitralni chlopni pfi dopplerovském echokardiografic-

kém vysetreni.
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lehkych Tetézcd, pfi kterém byla zjisténa zvy-
Sena hodnota volnych lehkych fetézcl typu
lambda (942,5 mg/l) a také patologicky
pomér kappa/lambda (0,01). Na zakladé
téchto hodnot bylo velmi pravdépodobné, Ze
se jednd o AL amyloidézu. Po vysazeni war-
farinu bylo planovano provedeni trepanobi-
opsie a biopsie rekta, event. myokardu. Nez
mohla byt planovana vySetfeni provedena,
doslo &tvrty den od pfijeti k srdecni zastave.
Pacient byl sice Usp&sné resuscitovan a pre-
chodné stabilizovan na umélé plicni venti-
laci s nutnosti katecholaminové podpory, ale
nakonec zemfel paty den po pfijeti pod ob-
razem multiorganového selhani. Pitva pro-
kazala postizeni srdce a dalSich organl AL
amyloidézou.

Definice hypertrofické
kardiomyopatie a amyloidozy
Ackoli mame pomérné nova doporuceni pro
klasifikaci kardiomyopatii, presto existuji v ur-
Citych pfipadech pochybnosti, kam uréity
nalez zafadit. Tyto rozpory se tykaji také zara-
zeniamyloidézy. Americké klasifikace spravné
kritizuje dosavadni morfologicke déleni, které
nahrazuje zdlraznénim patogenetiky a pa-
tofyziologie [2]. Hypertroficka kardiomyo-
patie je definovana jako primarni kardiomyo-
patie na zékladé mutace sarkomerickych
proteini. Amyloidéza je naopak fazena mezi
sekundarni kardiomyopatie. Problémem je,
Ze pres pokroky v genetice existuje fada pa-
cientl s HCM, u kterych nelze zjistit pFicinnou
mutaci, a navic je genetické vysetfeniv Ceské
republice omezené dostupné.

Evropska klasifikace je naproti tomu za-
lozena na morfologickych kritériich. HCM je
pak definovana na zakladé zvétSeni tloustky
stény anebo hmotnosti myokardu v nepfi-
tomnosti zevnich pficin schopnych zpUsobit
tento stav (hypertenze, chlopenni vada) [3].
Pritom neni rozhoduijici, zda je pfi¢inou ze-
sileni srde¢ni stény vlastni hypertrofie kar-
diomyocyt(, intracelularni akumulace nebo
intersticialni infiltrace. Tato klasifikace je
pro béznou klinickou praxi mnohem pouzi-
telnéjsi, protoze klasifikuje kardiomyopatie
na zakladé bézné dostupnych udaji. Ne-
vyhodou, kterou pfiznavaji sami autofi, je pak
zafazeni pravé amyloidézy, kterd mnohdy
spliiuje kritéria zafazeni jako HCM. Podle
autord se jedna o onemocnéni na pomezi
HCM a RCM, které méa nékteré charakteris-
tické znamky (EKG, magneticka rezonance),

jez umoznuji jeho identifikaci.
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Patofyziologie a klasifikace
amyloid6zy

Amyloiddza je systémové onemocnéni, u kte-
rého dochazi k extracelularnimu ukladani pro-
teinové substance ,amyloidu” v tkénich rdz-
nych organfl. Amyloid vznika agregaci fibril
bilkoviny, u nichZ doslo k chybné konformaci.
Ty pak maji tendenci k tvorbé velmi stabilnich
agregatl. Vznika tak postupné sit vlaken,
kterd nepodléha proteolyze. Na tvorbé a ukla-
dani amyloidu se podili nejen zména jeho
struktury, ale také patologické zvySeni kon-
centrace amyloidogenniho proteinu. K jeho
zvySeni dochézi napfiklad pfi zvysené tvorbé
monoklonélniho imunoglobulinu patolo-
gickym klonem kmenovych bunék, nebo re-
aktantu akutni faze u chronickych zanétlivych
onemocnéni. Negativni plsobeni amyloidu
je komplexni a zahrnuje pfimou kompresi
bunék, zvySeny oxidacni stres a také pfimou
cytotoxicitu proteinovych prekurzorl amy-
loidu. Podle typu proteinové substance do-
chazi také k predilekénimu postizeni nékte-
rych organd.

Ukladani amyloidu v myokardu vede k di-
fuznimu ztlustovani srdecnich stén s jejich
naslednou zvySenou tuhosti. To pak vede
k poruse predevsim diastolické funkce srdce,
kterd je progresivni a vede az k obrazu restrik-
tivniho plnéni. Pozdéji se pridava také posti-
zeni systolické funkce, které je vSak vétsinou
pouze lehké. Ukladani amyloidu ve sténé sr-
decnich cév pak muze vést k ischemii. Obé sr-
decni siné byvaji dilatovany, a to je zplisobené
jednak diastolickou dysfunkci, jednak vlastni
infiltraci myokardu sini. Infiltrace myokardu
zvySuje riziko supraventrikularnich, ale také
komorovych arytmii ¢i nahlé srde¢ni smrti.

Postizeni myokardu amyloidem je nej¢as-
t&ji zplsobené ukladanim volnych lehkych fe-
tézcl u AL amyloiddzy. Toto onemocnéni po-
stihuje stejné Casto muze a zeny ve véku nad
50 let. Zhruba u 10-15 % pfipadl je spo-
jeno s mnohocetnym myelomem a v tomto
pripadé ma horsi prognézu. V ostatnich pfi-
padech byva pfic¢inou tvorby amyloidu mo-
noklonélni gamapatie. V nasledujicich ka-
pitolach bude pojednano predevsim o této
formé amyloiddzy. Relativné Casté a klinicky
méné vyznamné je postiZzeni srdce u senilni
systémové amyloiddzy, kdy je amyloid tvofen
normalnim transthyretinem, typicky u jedinct
starsich 70 let. Srdce je téméf vzdy posti-
zeno a Casto se jednd o jediné patrné posti-
Zeni. Ve srovnani s AL amyloidézou mé one-
mocnéni benigné€jsi pribéh. Hereditarni

amyloiddza je autozomalné dominantni one-
mocnéni s riiznou geografickou penetraci. Je
nejCastéji zplsobend mutaci transthyretinu,
ktery je produkovan prevazné v jatrech. Obé
pohlavi jsou zastoupena rovnomérné a one-
mocnéni se mlze klinicky manifestovat po-
mérné ¢asné s maximem vyskytu v b. a 6. de-
ceniu. Kromé srde¢niho postizeni je Casto
pfitomné neurologické postizeni. Izolovana
srde¢ni amyloidéza je charakterizovana ukla-
danim amyloidu tvofeném z lokalné produko-
vaného atridiniho natriuretického faktoru. Jeji
vyskyt se zvySuje s vékem a mlze se podilet
na vzniku supraventrikularnich arytmii. Sys-
témova amyloidéza (dfive sekundarni) je ce-
losvétove nejCastéjsi formou s vyskytem pre-
devsim v rozvojovém svété, kde je nejCasté;i
spojena s chronickymi zanéty. V rozvinutych
zemich pak pfevazuje jako pficina revma-
toidni artritida. Mezi postizenymi prevazuji
mirné Zeny a k vyvoji onemocnéni je patrna
urcita genetickd dispozice. Srdce je u tohoto
onemocnéni postizeno vzacné a typicky jsou
postizeny ledviny [4].

Klinicky obraz

Vzhledem k tomu, Ze je amyloidéza sys-
témové onemocnéni, tak se klinicky obraz
sklada z fady pfiznakd podle toho, ktery organ
je postizen. Projevy postizeni srdce souvisi
s poruchou diastolické funkce a zahrnuji pfi-
znaky levostranného i pravostranného srdec-
niho selhani. Mezi tyto pfiznaky patfi dusnost,
Unava, nevykonnost, nechutenstvi a periferni
otoky. Kromé toho se maze vyskytnout orto-
staticka hypotenze, rlizné arytmie a angina
pectoris. Postizeni dalSich organl se pak
miize projevovat anémii, tvorbou hematomd,
nefrotickym syndromem, periferni neuropatii
a selhanim ledvin nebo jater.

Pfi fyzikalnim vySetfeni se pak kromé
znamek srde¢niho selhani (chripky, he-
patosplenomegalie, zvySend néapli krénich
zil, otoky dolnich koncetin) a zndmek posti-
zeni vySe zminénych organd mdzeme setkat
s nékterymi specifickymi nélezy. Ty zahr-
nuji zvétSeni jazyka (makroglosie), periorbi-
talni purpuru a syndrom karpéalniho tunelu.
Tyto znamky se v8ak vyskytuji pouze u ome-
zené Casti pacientl, napfiklad makroglosie
u zhruba 10 % pacient( [5].

Diagnostika

Diagnosticky proces u amyloidézy je po-
mérné komplexni a sklada se z uréeni roz-
sahu postizeni organd amyloidem a stano-

veni jeho typu. Protoze diagnostika a lécba
jsou multidisciplinarni a jsou vedeny hema-
tologem, zaméfime se v nésledujici ¢asti pre-
devsim k popisu diagnostiky srde¢niho posti-
zeni. Znalost srde¢niho nélezu u amyloidozy
je velmi ddleZita, protoze napfiklad u AL amy-
loidézy se Casto jednd o prvni zachycené
znamky onemocnén.

Elektrokardiografické vySetfeni je za-
kladni a nejdostupnéjsi vySetfovaci metodou
v kardiologii. Jeho dulezitost je podpofena
faktem, ze nékteré nalezy jsou pro amyloidézu
specifické a spolecné s echokardiografickym
obrazem nam ¢asto témé&r umozni stanovit di-
agndzu. Typicky nachazime ,snizenou voltaz*
v kon€etinovych svodech (vSechny konceti-
nové svody maji amplitudu < 0,5 mV), ktera
je pfitomna u 46-71 % pfipadd onemocnéni
predevsim u AL a hereditarni amyloidézy [6].
Kromé& toho se mizeme setkat s obrazem
,pseudoinfarktu® pfedni stény s patologic-
kymi Q kmity, ale tyto zmény mohou byt lo-
kalizovany prakticky kdekoli. Typicky nélez na
EKG je naobr. 1.

Echokardiograficky nélez u amyloidézy
zahrnuje difuzni ztlusténi stén levé komory
a Casto také pravé komory. U myokardu se
muze popisovat charakteristicka textura ,zr-
nitého skla“. Pfedpoklada se, Ze jde o akus-
ticky ,mismatch® mezi reflexnimi depozity
amyloidu. Nalez je vSak pfitomen jen nékdy
a jeho pfitomnost zavisi na vySetfitelnosti
a typu zobrazeni [7]. Na rozdil od levé i pravé
siné nejsou leva i prava komora typicky dila-
tovany. Casto také pozorujeme ztlusténi me-
zisinové prepazky. Ztlusténi také zahrnuje
chlopenni struktury a papilarni svaly. Mlze
byt pfitomna lehka regurgitacni chlopenni
vada, ale vyznamné postizeni je vzacné. PFi
vySetfeni se také mizeme setkat s malym
perikardialnim vypotkem. Charakteristickym
nalezem pro amyloidézu jsou echokardiogra-
fické znamky diastolické dysfunkce, ktera
v asnych fazich mize odpovidat poruse rela-
xace, ale vtypickych pfipadech se setkavame
s obrazem restriktivniho plnéni u transmitral-
niho pritoku, ktery je nalézan u 21-88 % pa-
cientl [8]. PFi tkanove-dopplerovském zob-
razeni mitralniho prstence se setkavame se
snizenim amplitud méFenych vin. Obecné Ize
fict, ze echokardiograficky obraz neni u amy-
loidézy specificky a v pribéhu onemocnéni se
méni. V Casnych stadiich se mizeme setkat
s mirnou hypertrofii levé komory s poruchou
diastolické funkce, kteréa se dale vyviji az do
obrazu restrikce. Pozdéji midzeme pozorovat
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Obr. 4. ZvySena akumulace gadolinia ve sténach levé i pravé komory pri zobrazeni
technikou pozdniho syceni s cirkularnim perikardialnim vypotkem, vievo dvouduti-
nova projekce, vpravo zobrazeni v kratké ose.

také hypertrofii pravé komory. Systolickd
funkce je zprvu normalni, pozdéji mize byt
snizena. Také perikardialni vypotek patfi do
pokrocilého stadia onemocnéni. Obstrukce
ve vytokovém traktu levé komory je na rozdil
od HCM extrémné vzacna. Je dllezité, ze na
zékladé echokardiografického vySetfeni ne-
mizeme rozliSit jednotlivé typy amyloiddzy.

Magnetickd rezonance je metodou, ktera
mé& nové vyznamné misto v diagnostice amy-
loidézy. Kromé zhodnoceni vlastni morfologie
srdce se ztlus§ténim jeho stén nam umoz-
Auje pomoci vySetfeni s kontrastem hodnotit
vlastni infiltraci amyloidem. Kontrastni vySet-
feni s gadoliniem technikou pozdniho syceni
(,late enhancement*) zobrazuje u amyloidézy
pomérné typické globalni postizeni ¢asto
s maximem subendokardialné (obr. 4). Sen-
zitivita zmén u magnetické rezonance u pa-
cientd s amyloidézou je podle nékterych
autorl velmi vysokd a dosahuje hodnot
80-97 % [9,10].

Endomyokardialni biopsie je ,zlatym stan-
dardem® v diagnostice srde¢ni amyloiddzy.
Mikroskopicky tvofi amyloid amorfni extra-
celularni depozita, kterd jsou patrna jiz pfi

barvenim hematoxylinem-eosinem. Barveni
Kongo ¢erveni je pak specifické a amyloid
se barvi Cervené. Charakteristicky je také ba-
revny dvojlom v polarizacnim svétle. P¥i pri-
kazu amyloidu je nutné doplnit jeho typizaci,
na které zavisi dalsi |é¢ba. ProtoZe je endo-
myokardialni biopsie invazivni vykon, rezervu-
jeme jeji provedeni pro pfipady uréitych dia-
gnostickych nejasnosti. U vétsiny ostatnich
staci typicky morfologicky obraz srde¢niho
postizeni spolu s priikazem amyloidu v biopsii
rektalnf sliznice nebo podkozniho tuku.
Laboratorni diagnostika je u pacientd
s podezienim na amyloidézu velmi dilezita
a spociva v identifikaci a kvantifikaci patolo-
gické bilkoviny. Standardné se provadi vyset-
feni monoklonalniho imunoglobulinu pomoci
elektroforézy nebo imunofixace ze séra nebo
jesté 1épe z modi. Toto vySetfeni ma dobrou
senzitivitu, ktera dosahuje 71 % pro imuno-
fixaci séra, respektive 84 % u moci [11]. Nic-
méné i tak neni paraprotein v 20 % pfipadl
detekovan. Proto je dnes preferovano stano-
veni sérové hladiny volnych lehkych Fetézcd
imunoglobulind typu kappa a lambda, které
je 10krét senzitivnéjsi nez stanoveni pomoci

Tab. 1. Typické nalezy pro srdec¢ni amyloidézu pri diagnostickém vysetreni.

difuzni rovnomérné ztlusténi myokardu levé komory, ¢asto také vcetné myo-

zvySena difuzni akumulace gadolinia pfi technice pozdniho syceni ¢asto

EKG nizka voltaz v konéetinovych svodech (< 0,5 mV)
Echokardiografie
kardu pravé komory
textura myokardu typu ,zrnitého skla*
dilatace obou sini, ztlusténi mezisinového septa
restriktivni typ pInéni levé komory
nizké rychlosti pohybu mitralniho anulu
maly perikardialni vypotek
Magneticka
rezonance s maximem subenkardialné
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imunofixace. Kromé stanoveni vlastni hla-
diny obou fetézcl je dilezité také stanoveni
jejich poméru, protoze u jinych imunopatolo-
gickych stavi sice mize stoupnout jejich hla-
dina, ale jejich pomér zlistava zachovan. Nor-
malni pomér kappa/lambda fetézcl je 0,6
(0,26-1,656). Ackoli abnormalita pfi tomto
vySetfeni neni nutné podminéna AL amy-
loidézou, je jejich normalni hodnota prakticky
vylou€enim tohoto onemocnéni. U ostatnich
laboratornich vySetfeni se miZzeme setkat
s mirnou elevaci hladiny troponinulaTav di-
sledku srdec¢niho selhani se zvySenou hla-
dinou natriuretickych peptidd.

Pokud mame podezfeni na AL amyloiddzu,
méla by byt provedena kostni trepanobiopsie.
Néalez monoklonalnich plazmatickych bunék
je pfitomen u 84 % pacientd s AL amy-
loidézou pfFi pouziti imunofluorescencnich
technik. Sou¢asné miize byt diagnostikovan
mnohocetny myelom.

Diferencialni diagnostika

V diferencialni diagnéze je pfedevsim nutné
odlisit amyloidézu od typické HCM. K pode-
zfeni, Ze se jednd o amyloidézu, by nds mélo
nasmérovat nékolik skuteénosti pFi vyset-
feni. Na prvnim misté obraz ,nizké voltaze*
na EKG pfi soucasné pfitomné hypertrofii
levé komory. U echokardiografického vyset-
feni bychom méli zpozornét, pokud bude pfi-
tomen restriktivni mitralni pritok, postizeni
bude symetrické a myokard bude mit ,zr-
nitou” texturu. Kromé levé komory bude také
postizena prava komora a mezisinové septum
a bude pfitomen maly perikardiélni vypotek.
U vSech téchto nalezll bychom méli provést
imunoelektroforézu séra a moci nebo jesté
lépe stanoveni hladiny volnych lehkych Fe-
tézcl v séru. Jejich zvySena hladina je velmi
suspektni z AL amyloidézy a tito pacienti
by pak méli byt pokud mozno rychle kom-
plexné vySetfeni vCetné histologického pri-
kazu postizeni (biopsie). Naopak pfitomnost
vyznamné obstrukce ve vytokovém traktu
svédci spise pro HCM. Dalsi moznosti je pro-
vedeni magnetické rezonance, kterd ma pro
amyloidézu pomérné typicky nélez. Relativné
specifické znamky svédcici pro amyloidézu
jsou uvedeny v tab. 1.

Lécba

Amyloidéza je systémové onemocnéni
a srdce je Casto pouze jednim z organd, ktery
je postizen. Proto je diagnostika ¢asto multi-
disciplinarni. Vzhledem k ¢astému posti-
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Zeni srdce patfi dllezité misto kardiologdm.
Naopak Iécba je fizena hematologem a kar-
diolog méa jen pomocnou uUlohu v symptoma-
tické lé¢bé. Ze své povahy se jednd o pro-
gresivni onemocnéni, u kterého 1écba pouze
zabrani dalSimu ukladani amyloidu a tim zhor-
Sovani klinického stavu. Predevsim u AL amy-
loiddzy je progrese onemocnéni velmi rychla,
a tak jsou v¢asna diagnostika a okamzité za-
hajeni [éCby velmi ddleZité.

Hematologem vedena lé¢ba AL amy-
loidézy tedy spociva v zamezeni nebo potla-
¢enitvorby amyloidogenniho proteinu pomoci
kombinované chemoterapie, autologni trans-
plantace kmenovych bunék nebo kombinace
obou metod. DuleZitost v€asné diagnostiky
onemocnéni spociva v moznosti pouziti agre-
sivnéjsich metod |éCby spocivajicich ve vy-
sokodéavkované chemoterapii s naslednou
autologni transplantaci kostni dfené, ktera
ma nejlepsi vysledky z hlediska pfeZiti. Pro-
blémem je vysoké riziko 1éEby, pro které je
omezena pouze pro ¢asna stadia onemoc-
néni. Riziko se hodnoti na zékladé parametr(,
mezi které patfi symptomy srdecniho selhani
maximalné Il. stupné funkéni klasifikace, vék
do 65 let, hypertrofie levé komory mensi nez
15 mm. U ostatnich pacientl je indikovana
chemoterapie zalozena na melfalanu nebo
u termindlnich stadif [écba kortikoidy. Jsou
popsany pripady, kdy byla spole¢né s hemato-
logickou |éCbou provedena Uspésna trans-
plantace srdce. Dilezitost v€asné diagnostiky
doklada zlepSeni medianu prezivani pacientd
pfi agresivni lécbé z 6,5 mésice na 40 mésicl
v recentné publikované studii [12].

Lécba ostatnich typl amyloidézy je od-
lisnd. U hereditarni amyloidézy spociva
v Casné transplantaci jater nebo v nékte-
rych pfipadech v kombinované transplantaci
srdce a jater. U senilni a izolované sifové amy-
loidézy neni specifickd [é¢ba zndma.

Symptomaticka [é¢ba srdecnich sym-
ptom0 u amyloidézy zahrnuje restrikci tekutin
a opatrnou aplikaci diuretik. Lécba vazodi-
latancii neni dobfe snasena pro hypotenze.
Lécba digoxinem a blokatory kalciovych
kanall je kontraindikovana pro jejich vazbu
na amyloid, kdy mohou lokalné dosahovat to-
xickych hodnot spojenych s poruchami rytmu.

Zavér

Srdec¢ni amyloidéza je zdvazné onemocnéni,
které ma u nelécenych pacientd prognézu
srovnatelnou s malignim nadorovym one-
mocnénim. Protoze stadium onemocnéni,

v kterém je zahéjena lécba, predurcuje jeji
intenzitu a Uspésnost, je dllezité toto one-
mocnéni ¢asné diagnostikovat. Proto by na
né€j méli kardiologové myslet v ramci diferen-
cidlni diagnostiky ,tlustého myokardu* a u pa-
cientd s jinak nevysvétlitelnou hypertrofii levé
komory provést stanoveni volnych lehkych fe-
tézcl, které dokaze vyloucit AL amyloidézu.
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